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症 例
　20 代男性．発熱と全身倦怠感があり，著明な肝
脾腫大を認めた．経静脈的肝生検施行．
　〔WHO分類第 4 版（2008）における診断名〕肝
脾T細胞リンパ腫Hepatosplenic T-cell lymphoma
（HSTL）．
　〔概念〕肝，脾および骨髄に著明な浸潤を示す節
外性の細胞傷害性T細胞性リンパ腫である．REAL
分類以前はγδT 細胞型に限定されていたが，
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図 2　HE染色（強拡大）．類洞内に pack される核異型
の強い腫瘍細胞は，一部で肝細胞索に浸潤する．
図 4　CD56 免疫染色．一部の腫瘍細胞に陽性を示す．
図 1　HE染色（中拡大）．肝生検組織．肝細胞索の基本
構造を保って，類洞内に細胞浸潤を認める．
図 3　CD3 免疫染色．類洞内の腫瘍細胞は CD3 にびま
ん性に陽性を示しT細胞性を示す．
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WHO分類からはαβT細胞型も含む概念となった．
　〔発生頻度〕WHO分類には非ホジキンリンパ腫
の 1％未満と記載され，極めて稀である．
　〔組織形態学〕著明な肝脾腫があるのに，肉眼的
には腫瘤形成が認められない．すなわち腫瘍細胞は
広範にびまん浸潤性に増殖する．腫瘍細胞は中型で
均一な細胞で，淡明な細胞質を持つ．核形はやや不
整，核クロマチンはやや粗糙で核小体は目立たな
い．肝では著明な類洞浸潤，脾では静脈洞浸潤が特
徴的である．脾臓では赤脾髄への浸潤が優位であ
る．通常リンパ節腫大はみられず，節外性リンパ腫
として典型的な病態を示す．
　〔免疫組織化学〕腫瘍細胞はCD3 陽性である．細
胞傷害性T細胞性リンパ腫であるが，TIA-1 陽性，
perforin は陰性のことが多く，細胞傷害性T細胞
としての機能的な成熟（活性化）は示さないと考え
られる．CD4，CD5，CD8 は陰性である．CD56 は
多くは陽性である．γδ型が多いため T細胞受容
体（TCR）γδ陽性，TCRαβ陰性が基本型である．
しかしWHO分類からはαβ型も認められたため，
TCRαβ陰性の所見は本症の診断に必須ではなく
なった．TCRの免疫組織化学抗体を病理診断に用
いることは稀なので，一部の研究施設以外では保有
していない．Flow cytometry 所見を参照するのが
現実的である．
　〔腫瘍遺伝学〕TCRγ鎖遺伝子再構成が認められ，
T細胞性モノクローナル増殖の証明として有用であ
る．TCRβ鎖遺伝子は胚芽型が多いが，ときに再
構成を示す．染色体異常としては isochromosome 
7q などを示すことがある．Ebstein-Barr virus は陰
性であり，ほかのNK細胞性腫瘍との鑑別に有用で
あることから，EBER in situ hybridization で確認
すべきである．
　〔臨床との関連〕若年成人にみられ，男性優位で
ある．本症の 20％が臓器移植後や長期免疫抑制剤
服用後などの慢性免疫抑制状態に発症するとされ
る．臨床症状は著明な血小板減少が認められ，とき
に貧血，白血球増多を伴う．骨髄浸潤を伴うことが
多いが，通常の骨髄検査で腫瘍細胞を同定すること
は困難で，免疫組織化学を併用する必要がある．末
梢血への腫瘍細胞の出現は稀とされる．臨床経過は
進行性で，CHOP 療法などの初回療法には反応す
るものの，大部分の症例で再燃がみられる．生存期
間の中央値は 2年未満とされている．
　〔WHO分類以前の診断との整合性〕REAL 分類
で始めて記載されたカテゴリーで，hepatosplenic 
γδT-cell lymphoma とされた．前述した通り，
WHO分類からはαβ型症例も含まれるようにな
り，病名から細胞起源を表す部分が削除されてい
る．
　〔鑑別診断〕まず急性白血病（骨髄性/リンパ性）
を確実に除外する．本症は CD56 陽性 T細胞リン
パ腫であることから，肝脾に広範に浸潤したNK細
胞リンパ腫/白血病との鑑別は困難である．T細胞
受容体遺伝子再構成を認め，EBV陰性であれば本
症を考えたい．HTLV-1 陰性所見で成人 T細胞性
白血病/リンパ腫を否定しておくことも必要である．
　〔血液病理医の立場から〕極めて稀だが，他の造
血器腫瘍の鑑別診断として認識しておくべき疾患で
ある．病理としては「EBV 陰性 NK/T リンパ腫」
としか診断できない場合もあるが，病変の主座と進
展様式に特徴があり，本症の可能性を臨床医に伝え
ることは有用である．
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